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Hypertension arterielle pulmonaire 
et embolie pulmonaire chronique 

L'hypertension pulmonaire complique souvent une thromboembolie 
chronique meconnue. Sa recherche est done systematique devant 
toute hypertension pulmonaire. Le traitement respectivement 
chirurgical et medicamenteux depend du caractere proximal 
ou distal de I'obstruction vasculaire. 


Olivier Sanchez * 


I hypertension pulmonaire postembolique est liee a la 
persistance et Forganisation fibreuse de caillots 
l fibrino-cruoriques apres une ou plusieurs embolies 
pulmonaires. 1 Autrefois consideree comme exception- 
nelle, cette pathologie est de plus en plus souvent diag- 
nostiquee, vraisemblablement parce que des therapeu- 
tiques efficaces peuvent etre mises en oeuvre, mais aussi 
grace a la generalisation de l’echocardiographie et a 
l’amelioration des techniques d’imagerie vasculaire pul- 
monaire. 


EPIDEMIOLOGIE 


Des series retrospectives anciennes estimaient la fre- 
quence de survenue d’une hypertension pulmonaire 
post-embolique entre 0,1 et 0,5 % parmi les patients sur- 
vivant a une embolie pulmonaire aigue. 1 Toutefois, 

2 etudes prospectives monocentriques recentes ont rap- 
porte des incidences nettement plus elevees. La premiere 
a suivi prospectivement pendant 5 ans 78 patients admis 
pour embolie pulmonaire dont 4 (5,1 %) ont developpe 
une hypertension pulmonaire postembolique. 2 La 
seconde a suivi 223 patients apres un premier episode 



EST NOUVEA 





Un remodelage de la microcirculation vasculaire pulmonaire 
en tout point similaire a celui observe au cours de 
l'hypertension arterielle pulmonaire idiopathique se developpe 
dans les territoires non occlus au sein desquels est 
redistribute la perfusion pulmonaire. 

Le pronostic de l'hypertension pulmonaire postembolique s'est 
considerablement ameliore ces 20 dernieres annees grace au 
developpement de I'endarteriectomie pulmonaire. 

Des traitements medicamenteux specifiques de l'hypertension 
arterielle pulmonaire (epoprostenol, bosentan, sildenafil), 
agissant sur la part de remodelage vasculaire pulmonaire, 
peuvent ameliorer I'etat des patients inoperables. 


d’embolie pulmonaire pendant une duree mediane de 
8 ans, a diagnostique une hypertension pulmonaire post- 
embolique chez 7 patients et a rapporte une incidence 
cumulee de l’hypertension pulmonaire postembolique 
symptomatique de 1 % a 6 mois, 3,1 % a 1 an et 3,8 % a 
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2 ans ; 3 toutefois, le delai ecoule entre l’episode embo- 
lique initial et le diagnostic d’hypertension pulmonaire 
postembolique etait tres court (< 12 mois chez 6 des 
7 patients). Cette donnee est un peu inhabituelle, etant 
donne qu’il existe le plus souvent un intervalle libre entre 
l’episode embolique initial et Fapparition des symptomes 
d’hypertension pulmonaire appele « lune de miel ». 4 L’en- 
semble de ces elements suggere done que certains des 
patients inclus dans ces 2 etudes avaient deja une hyper- 
tension pulmonaire postembolique meconnue au 
moment du diagnostic initial d’embolie pulmonaire, a 
l’origine d’une surestimation de l’incidence. Cela 
temoigne de la difficulte rencontree pour evaluer preci- 
sement l’incidence de l’hypertension pulmonaire post- 
embolique, et ce d’autant plus que pres des 2 tiers des 
patients n’ont pas d’antecedent thromboembolique 
aigu. 5 

HISTOIRE NATURELLE: DE L'EMBOLIE 
PULMONAIRE AIGUE A L f HYPERTENSION 

PULMONAIRE 


La mortalite precoce de l’embolie pulmonaire est Lee a la 
tolerance hemodynamique et au terrain sur lequel elle 
survient. Chez les survivants, Involution naturelle se fait 
vers la resorption des caillots sous Faction de la fibrino- 
lyse physiologique, qui permet le plus souvent une reper- 
meabilisation quasi complete du lit arteriel pulmonaire. 
Toutefois, des etudes avec suivi scintigraphique montrent 
que des sequelles perfusionnelles sont presentes chez 30 
a 50 % des patients, 1 an apres une embolie pulmonaire. 6 
L’evolution et le pronostic de ces patients avec sequelles 
perfusionnelles, et notamment le risque de developper 
une hypertension pulmonaire postembolique, ne sont pas 
connus. En effet, chez certains patients, la resorption ne se 
produit pas et l’evolution se fait vers une organisation 
fibreuse des caillots dans les arteres pulmonaires. Les rai- 
sons en sont mal comprises. Des alterations du systeme 
fibrinolytique ont ete suspectees, mais n’ont, a ce jour, pas 
ete mises en evidence. Parmi les thrombophilies bio- 
logiques connues, seules la presence d’anticorps anti- 
cardiolipine et une elevation du facteur VIII sont plus fre- 
quemment rencontrees chez les patients ayant une hyper- 
tension pulmonaire postembolique. 7 ’ 8 Ce defaut de 
resorption des caillots cause une obstruction definitive et 
irreversible du lit arteriel pulmonaire, produisant un obs- 
tacle a l’ejection du ventricule droit. De plus, un remode- 
lage progressif de la microcirculation arterielle pulmo- 
naire, en tout point similaire a celui observe dans 
l’hypertension arterielle pulmonaire idiopathique, se 
developpe au sein des temtoires non occlus dans lesquels 
est redistribute la perfusion pulmonaire. 9 Ces 2 meca- 
nismes participent ainsi a l’augmentation des resistances 
vasculaires pulmonaires et conduisent a une defaillance 
cardiaque droite. 


En l’absence de traitement, le pronostic de l’hyperten- 
sion pulmonaire postembolique est sombre. Le taux de 
survie a 5 ans est de 30 % chez les patients ayant une PAPm 
(pression moyenne de l’artere pulmonaire) superieure a 
40 mmHg au moment du diagnostic, et de seulement 10 % 
chez les patients les plus severes (PAPm > 50 mmHg). 

PRESENTATION CLINIQUE 


Deux tableaux sont decrits. 2 

Le premier survient chez des patients ayant des antece- 
dents thromboemboliques connus. Apres un intervalle 
libre variable (parfois plusieurs annees), ces patients 
decrivent Fapparition et l’aggravation progressive d’une 
dyspnee avec des signes d’insuffisance cardiaque droite 
(oedemes des membres inferieurs, turgescence jugu- 
laire. . .) et parfois des syncopes. 

Le second est celui du diagnostic d’hypertension 
pulmonaire postembolique fait a l’occasion d’une nou- 
velle recidive d’embolie pulmonaire. Dans ce cas, la pre- 
sence de pressions pulmonaires anormalement elevees 
pour une embolie pulmonaire aigue (> 50 mmHg pour 
la PAP systolique) doit attirer l’attention. Toutefois, un 
antecedent thromboembolique n’est pas retrouve chez 
plus d’un patient sur 2. Dans ce cas, le patient a des 
signes d’hypertension arterielle pulmonaire associant 
dyspnee, insuffisance cardiaque droite et parfois 
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UM11I Scintigraphie pulmonaire ventilation/perfusion 
montrant des defects perfusionnels bilateraux 
systematises sans anomalie ventilatoire (Krypton). 

FA : face anterieure ; FP : face posterieure ; 

PRD : profil droit ; PRG : profil gauche ; 

OPD : oblique posterieur droit ; 

OPG : oblique posterieur gauche ; 

OAD : oblique anterieur droit ; 

OAG : oblique anterieur gauche. 
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hemoptysie. Rarement, on retrouve un souffle thora- 
cique ; il s’agit alors d’un souffle systolique, augmentant 
a Finspiration., qui traduit Fecoulement turbulent du 
sang dans des territoires partiellement occlus. Ce signe 
est tres evocateur du diagnostic. 

DIAGNOSTIC 


Le diagnostic positif est assez simple et fait appel a Fecho- 
cardiographie et la scintigraphie pulmonaire. 4 

L’echocardiographie montre les signes typiques d’hy- 
pertension pulmonaire. Une confirmation par cathete- 
risme cardiaque droit est dans tous les cas indispensable. 

La scintigraphie pulmonaire de ventilation et de per- 
fusion permet d’affirmer la nature postembolique de Fhy- 
pertension pulmonaire diagnostiquee a Fechocardiogra- 
phie, mettant en evidence des defects perfusionnels 
systematises habituellement bilateraux sans anomalie 
ventilatoire associee (fig. 1). 


D’autres examens completent le bilan pretherapeu- 
tique. 

L’angioscanner thoracique multibarrettes montre 
Fepaississement de la paroi arterielle pulmonaire et la 
diminution du diametre de la lumiere arterielle par rap- 
port a son diametre externe (fig. 2 et 3). II determine en 
fonction du siege proximal ou distal de ces lesions les pos- 
sibility d’endarteriectomie pulmonaire. Ces images cor- 
respondent aux thrombus margines qui different des 
thrombus observes dans Fembolie pulmonaire aigue, en 
raison de leur important raccordement parietal secon- 
daire a Forganisation du thrombus qui s’incorpore dans la 
paroi vasculaire. Ils peuvent generer des stenoses plus ou 
moins importantes et donner des aspects de stries 
lineaires des vaisseaux arteriels pulmonaires. L’heteroge- 
neite de densite du parenchyme pulmonaire (perfusion 
en mosaique) est caracterisee par la coexistence de zones 
de densite augmentee au sein desquelles la taille des vais- 
seaux pulmonaires est elevee, et de zones d’hypo-attenua- 
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UiiiiliiU A. Angiographie 
pulmonaire droite en 

oblique anterieur gauche 
30° chez un patient ayant 
une hypertension arterielle 
pulmonaire postembolique 
severe. II existe une tranche 
irregularite de la paroi de 
I'artere lobaire inferieure 
droite associee a une 
amputation d'une branche 
de la pyramide basale droite 
(fleche) correspondant sur 
I'angioscanner thoracique 
avec reconstruction MIP 
( maximum intensity 
projection ) en coupe 
coronale (B) a un thrombus 
margine. 



uMkl Angioscanner thoracigue chez un patient de 70 ans ayant une hypertension arterielle pulmonaire postemboligue 
severe 20 ans apres une embolie pulmonaire aigue. A. Thrombus margine hypodense (fleche) proximal dans le tronc de 
I'artere pulmonaire droite. B. Reconstruction MIP ( maximum intensity projection) en coupe sagittale du thrombus margine 
dans le tronc de I'artere pulmonaire droite. C. La reconstruction MIP en coupe coronale met en evidence une importante 
hypertrophie des arteres bronchiques donnant un reseau vasculaire serpigineux. 
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) Le diagnostic d'hypertension pulmonaire postembolique est 
rarement fait lors du suivi d'une embolie pulmonaire aigue, 
mais plus frequemment dans le cadre du bilan etiologique 
d'une hypertension arterielle pulmonaire. 

•) La presence de pressions pulmonaires anormalement elevees 
(> 50 mmHg de systolique) lors d'un episode d'embolie 
pulmonaire aigue doit faire evoquer le diagnostic 
d'hypertension pulmonaire postembolique. 

•) L'echocardiographie couplee au catheterisme cardiaque droit 
permet d'affirmer le diagnostic d'hypertension pulmonaire. 

La scintigraphie pulmonaire permet d'en confirmer la nature 
postembolique. 

•) La poursuite de I'anticoagulation orale a vie par antivitamine-K 
(INR cible 2,5) est indispensable pour eviter les recidives 
thromboemboliques, mais ne modifie pas le cours evolutif 
de la maladie. 

•) Une evaluation multidisciplinaire specialise^ systematique 
et rigoureuse de I'operabilite des patients est toujours 
indispensable. 

) L'utilisation des traitements antiproliferants specifiques 
est une alternative chez les patients les plus severes 
et/ou inoperables. 



HI Reconstruction coronale en projection des intensites 
minimales chez un patient avec une hypertension 
pulmonaire postembolique. II existe un aspect de perfusion 
mosaTque majeure, avec devascularisation de tout le lobe 
inferieur droit et de tout le tiers distal du poumon gauche. 


tion contenant des vaisseaux de calibre diminue (fig. 4). 
Bien que non specifique, cet aspect est tres suggestif d’hy- 
pertension pulmonaire postembolique, notamment en cas 
de systematisation a un ou plusieurs lobules pulmonaires 
secondaires. L’hypervascularisation systemique (surtout 
des arteres bronchiques, mais egalement diaphragma- 
tiques, intercostales ou mammaires internes) est plus sou- 
vent observee (fig. 3). Le diagnostic repose sur une visibi- 
lite anormale de ces arteres plus que sur un critere strict 
de diametre. 

L’angiographie pulmonaire confirme le diagnostic 
dans les cas douteux et lorsque Fangio scanner thoracique 
ne permet pas de preciser Faeces sibilite chirurgicale des 
lesions. Cet examen doit etre realise dans un centre experi- 
mente afin d’assurer une qualite technique parfaite. Cinq 
signes angiographiques plus ou moins caracteristiques 
peuvent se rencontrer : un arret cupuliforme (poutching 
defect) de progression du produit de contraste traduisant 
Fobstruction complete de Fartere pulmonaire ; des iiregu- 
larites et/ ou une rectitude exageree de la paroi arterielle 
pulmonaire ; des changements de calibre brutaux des 
arteres pulmonaires ; des bandes transversales, coirespon- 
dant a des sortes de cordages traversant et retrecissant la 
lumiere arterielle ; et le manque de branches arterielles 
pulmonaires segmentaires ou lobaires, avec absence de 
parenchymographie en regard (fig. 2). 

TRAITEMENT 


II repose tout d’abord sur le traitement anticoagulant oral 
par antivitaminique-K a dose curative pour obtenir un 
INR ( international normalized ratio) entre 2 et 3. II permet 
d’eviter les recidives thromboemboliques, mais ne modi- 
fie pas le cours evolutif de la maladie. 

Lhypertension pulmonaire postembolique est la seule 
forme curable d’hypertension pulmonaire grace au deve- 
loppement de Fendarteriectomie pulmonaire (v. page 
2031). Chez les patients non operables, soit en raison 
d’une trop grande distalite des lesions obstructives, soit 
en raison de comorbidites importantes, les resultats de 
petites etudes en ouvert suggerent que des traitements 
medicamenteux specifiques de l’hypertension arterielle 
pulmonaire (epoprostenol, bosentan, sildenafil) pour- 
raient avoir un effet benefique a court et moyen termes. 
Ces traitements ciblent la dysfonction endotheliale pul- 
monaire et agissent sur la part de remodelage vasculaire 
pulmonaire. A ce jour, seules 2 etudes randomisees 
controlees ont evalue l’efficacite et la tolerance de ces trai- 
tements. L’etude AIR a inclus des patients atteints de dif- 
ferentes formes d’hypertension pulmonaire et a evalue 
l’efficacite de l’iloprost, analogue stable inhale de la pros- 
tacycline. Dans le groupe de 57 patients avec une hyper- 
tension pulmonaire postembolique, les resultats ne mon- 
traient pas de benefice de l’iloprost sur le test de marche 
ou l’hemodynamique. L’etude BENEFIT a recemment 
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inclus 157 patients ayant une hypertension pulmonaire 
postembolique inoperable ou non ameliores par la chi- 
rurgie. 10 Ils etaient randomises pour recevoir pendant 
1 6 semaines un placebo ou du bosentan. Le critere prin- 
cipal de jugement etait la modification des resistances 
arterielles pulmonaires et de la distance parcourue au test 
de marche de 6 minutes. Une baisse significative des 
resistances arterielles pulmonaires a ete observee sous 
bosentan (effet traitement — 24,1 % ; intervalle de 
confiance [IC] a 95 % : — 31,5 a — 16 °/o ; p < 0,0001) ; 10 
en revanche, aucun effet significatif sur le test de marche 
n’a ete observe (effet du traitement : + 2,2 m ; IC a 95 % : 
— 22,5 a + 26,8 m ; p = 0,54). 10 Un effet hemodynamique 
significatif du bosentan a ete observe pour l’indice car- 
diaque, la PAPm, la Sv0 2 (saturation veineuse en oxy- 
gene), et le score de dyspnee de Borg. 10 Enfin, la tolerance 
a ete bonne. 

En cas d’echec du traitement medical, la transplanta- 
tion pulmonaire ou cardiopulmonaire est la seule alterna- 
tive chez les patients jeunes (< 60 ans) sans comorbidites 
importantes. 


CONCLUSION 

L’hypertension pulmonaire postembolique est une affec- 
tion severe, probablement sous-diagnostiquee, dont l’in- 
cidence et la prevalence ne sont pas bien connues. Sa 
prise en charge therapeutique s’est considerablement 
amelioree ces demieres annees grace au developpement 
de rendarteriectomie pulmonaire, qui est le traitement de 
reference et la seule option curative. L’utilisation des trai- 
tements antiproliferants specifiques est une alternative 
chez les patients les plus severes et/ ou inoperables en rai- 
son d’un remodelage vasculaire pulmonaire dans les teni- 
toires non occlus. Une evaluation rigoureuse de ces traite- 
ments dans des essais controles reste neanmoins 
indispensable. ■ 


Hauteur declare ne pas avoir de conflit d’interets 
concemantles donnees publiees dans cet article. 


SUMMARY Chronic thromboembolic pulmonary hypertension 

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension is characterized by the persistence of obstructive thromboemboli and pulmonary vascular 
remodelling in the open pulmonary arteries. The consequence is an increase in pulmonary vascular resistance and progressive right heart failure. 
Diagnosis is based on echocardiography, right heart catheterisation and ventilation-perfusion lung scan. Spiral CT and pulmonary angiography are 
required to assess operability. Pulmonary endarterectomy represents the treatment of choice. Antiproliferative treatments represent alternatives in 
the most severe and/or non operable patients. 

Rev Prat 2008 ; 58 : 2025-9 
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RESUME Hypertension arterielle pulmonaire et embolie pulmonaire chronique 

L'hypertension pulmonaire postembolique est liee a la persistance et I'organisation fibreuse de caillots apres une ou plusieurs embolies pulmonaires. 
Un remodelage de la microcirculation est present dans les territoires non occlus et participe a I'augmentation des resistances pulmonaires. 
L'echocardiographie couplee au catheterisme cardiaque droit permet d'affirmer le diagnostic d'hypertension pulmonaire. La scintigraphie pulmonaire 
permet d'en confirmer la nature postembolique. L'angioscanner thoracique et I'angiographie pulmonaire permettent d'apprecier le siege des lesions et 
leur operabilite. L'endarteriectomie pulmonaire est le traitement de reference. L'utilisation des traitements antiproliferants specifiques est une 
alternative chez les patients les plus severes et/ou inoperables. 
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